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症 例
　50 代女性．画像検査で脾腫瘍指摘され，摘脾術
施行．
　〔WHO分類第 4 版（2008）における診断名〕組
織球肉腫Histiocytic sarcoma．
　〔概念〕成熟組織球としての免疫形質を示す腫瘍
で，組織内に存在する成熟組織球が起源と考えられ
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図　　説　悪性リンパ腫組織アトラス【29】
図 4　（左）CD1a 陰性（右）CD21 陰性．
図 1　HE染色．円形～卵円形の大型腫瘍がびまん性
に浸潤する．
図 3　CD68 陽性．
図 2　CD163 陽性．
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る．リンパ節外の消化管，皮膚，軟部組織に腫瘤を
形成するが，リンパ節に原発することもある．全身
性に病変を形成する場合には“悪性組織球症
malignant histiocytotis という”とWHO分類には
記載される．しかし現在は使われないが，免疫染色
技術が発達する以前（およそ 20 ～ 30 年位前）に悪
性組織腫Malignant histiocytoma と呼ばれていた
病理診断名の腫瘍性疾患があり，それらの多くは
Malignant lymphomaであったと考えられている．そ
れと混同しないためにびまん性/播種性に浸潤した組
織球肉腫 diﬀ use/disseminated histiocytic sarcoma
と呼んだ方がよいのではないかと思っている．
　〔発生頻度〕極めて稀で限られた研究報告しかな
く，正確な発症頻度は不明である．本邦での研究報
告は皆無に近く，散発的な症例報告があるのみであ
る．幼児から高齢者まで幅広い年齢に発症するが，
年齢中央値は 52 歳とされる．
　〔組織形態学〕びまん性に大型腫瘍細胞が非癒合
性に浸潤増殖する．リンパ節，肝，脾臓などの細網
内皮系では類洞内進展を起こす．腫瘍細胞は多彩な
形態を示し，円形から卵円形，ときに紡錘形であ
る．豊富な細胞質は好酸性で時に細かな空胞を形成
し，血球貪食像がみられることもある．大型の核は
円形ないし卵円形で，ときに不規則なひだを持つ．
核は多核，偏在性であることも多い．腫瘍細胞浸潤
の背景には小型リンパ球，形質細胞，正常組織球，
好酸球などの種々の炎症細胞浸潤がみられる．時に
この背景の炎症細胞浸潤が高度で，炎症性病変との
鑑別が難しいことがある．
　〔免疫組織化学〕Histiocytic sarcoma の定義その
ものが，免疫組織化学的に組織球由来であることの
証明を要求しているので，免疫染色は診断に必須で
ある．CD68，CD163，lysozyme の組織球マーカー
の 1つ以上が陽性であること，かつ Langerhans 細
胞マーカー（CD1a, langerin），濾胞樹状細胞マー
カー（CD21，CD35），骨髄球系マーカー（CD34，
myeloperoxidase）のいずれも陰性であることが必
要である．CD4 はしばしば陽性になるが，この所
見でT細胞性リンパ腫と判断してはならない．マ
クロファージ/組織球系の多くはCD4 陽性である．
　〔腫瘍遺伝学〕免疫グロブリン重鎖遺伝子，T細
胞受容体遺伝子の再構成はみられない．診断に有用
な遺伝子異常は報告されていない．
　〔臨床との関連〕孤発性病変であっても発熱や体
重減少などの全身症状がでることが多い．皮膚病変
では表現形は幅広く，良性にみえる広範な皮膚病変
から全身に及ぶ多発腫瘤形成病変まである．消化管
病変ではイレウス症状を来す．肝脾腫では汎血球減
少を，骨では融解性病変を引き起こす．7割の症例
で診断時に進行病期（stage Ⅲ/Ⅳ）であり，化学
療法には不応で，予後不良である．
　〔鑑別診断〕他の造血器腫瘍を詳細な免疫染色で
除外したうえで，組織球性および樹状細胞性腫瘍
histiocytic and dendritic cell neoplasms のランゲル
ハンス細胞組織球症 Langerhans cell histiocytosis，
指状嵌入細胞肉腫 interdigitating dendritic cell 
sarcoma，濾胞樹状細胞肉腫 follicular dendritic cell 
sarcoma などを鑑別する．
　〔血液病理医の立場から〕極めて稀な疾患である
ため，臨床医も病理医もほとんど経験がないのでは
ないか．本例は関連病院で筆者が経験した貴重な症
例である．
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